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   A 52-year-old man was referred to the department of neurosurgery of our hospital for evalua-
tion of left occipital pain on September 27, 1982. Brain CT and arteriography showed midcerebel-
lar tumor and an operation was performed on October 7, 1982. Histopathologically, the tumor 
was hemangioblastoma (solid type). His whole-body CT showed bilateral multiple renal tumors 
but no angioma retinae were found. Angiography revealed that the lesions were bilateral multiple 
(more than 20) renal tumors, bilateral adrenal tumors and left retroaortic renal vein. The patient 
underwent bilateral radical nephrectomy and lymphadenectomy on December 15, 1982. Renal cell 
carcinoma (grade II>III) with adrenal and left renal vein involvement were noted on the patholog-
ic specimen. Postoperatively, he received supplement herapy with hydrocortisone and hemodialy-
sis, but died of bleeding from the recurrent hemangioblastoma on July 7, 1983. 
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緒 言
VonH三ppel-Lindau病に 腎 癌 が 合 併 した 報 告 例
は,欧 米 で は 多数 み られ る が,本 邦 に お い て は,わ れ
われ が 調 べ え た範 囲 で は,本 症 例 以 前 で は4例 を み る
にす ぎな い.今 回,わ れ わ れ は,vonHippel-Lin-
dau病(以 下,VHLと 略 す.)に 合 併 した 両 側 腎 癌








既 往 歴1957年,肺 結核 症 にて2年6ヵ 月入 院 加 療
した.
現病 歴 ・1982年8月,左後 頭 部 痛 が 出現 し,9月27
日,当院神 経 外科 を 受診.脳 腫 瘍 が 疑わ れ,精 査 の た め
入 院 とな った,CTお よび 脳 血 管 造影 で小 脳 虫 部 に 腫
瘍 が発 見 され た た め,10月7日,小 脳 腫瘍 摘 除 術 を 施
行.病 理 組 織 学 的 に,solidtypeのhemagioblasto-
maと 診 断 され た.術 前 よ り顕 微 鏡 的血 尿 が 続 き,精
査 中,腎CTに て 両 腎 に腫 瘤 が認 め られ た た め,11
月27kl,当科 へ 転科 とな った.
現 症:身 長159cm,体 重58kg.血 圧148～80
mmHg.脈 拍78,整.皮 膚 にcafeaulaitsPotや
皮膚 線 条 は 認 め られ なか った.
入 院 時 検 査 所 見 ・尿 所 見 で 赤 血球 が1視 野 に2～5



































































れ,右 副腎は数個の結節状腫瘍が認め られ た(Fig.
4C`.
病理組織学的所見 両腎とも腫瘍部は,renalcell





術後経過 ・術後,人 工透析およびハイ ドロコーチゾ
ン補充療法を開始し,遠隔転移もな く,外来にて経過
観察していたが,1983年5月頃より,頭痛が激 しくな















り,脳CTを 施 行 した と ころ,右 側脳 室 にhe・nan-
gioblastomaと思 わ れ る腫 瘍 が 発 見 さ れ た こ の た
め,脳 神 経 外 科外 来 で定 期 的 に経 過 観 察 して い た が,
1983年7月7日,人 工 透 析 中 に脳 出血 を 起 こ し,死 亡
した.
考 察
1895年vonHippelは網 膜 に み られ たhemangio-
blastomaにつ いて 報 告,つ い で1926年,Lindauは
小脳 のhemangiobla3tomaにつ い て詳 細 な 検 討 を行
ない,小 脳 と網膜 の疾 患 は 病 理 学 的 に 同 じ も の で あ
り,両 者 は 合 併 が 多 く,ま た 肝,膵,腎 な どに 嚢 腫性
変 化 を伴 い や す い こ とを 報 告 し,以 後 この疾 患 群 は,
vonHippel-Lindau病(VHL)と呼 ば れ て い る.
VHLに 腎 癌 が 合 併 す る 割合 は,報 告 者 に よ り,
まち ま ちで あ り,35～40%1)とす る もの や,83%z)に














































































































































を施行 した症例の予後を詳 しく検討 していかねばなら
ないと思われる.
結 語
52歳,男性 に み られ たvonHippel-Lindau病に
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